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Es gibt zwei verschiedene Haltungen 
gegenüber dem Leben. 
Die eine: Streben nach Sicherheit. 
Die andere: Sich über Schicksal und Zeit 
und alles das erheben. 
Das Risiko muss man bejahen, 
man arbeitet ohne Seil. 
Es macht nichts, wenn man sich außen verletzt, 
innen bleibt man heil. 
Das ist die Haltung der Sucher und Finder: 
Nicht auf Sicherheit, auf Sinn eingestellt, 
können sie auf fast alles verzichten, 
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Hintergrund: Obwohl ein Großteil der Menschen mit Prader-Willi-Syndrom (PWS) an 
Adipositas leidet, ist bei dieser Erkrankung wenig über den Einfluss psychosozialer mit 
Adipositas assoziierter Faktoren bekannt. Methoden: In dieser Studie wurde anhand 
standardisierter Fragebögen das elterliche Ernährungsverhalten, Essstörungen und 
Verhaltensauffälligkeiten von zwölf Kindern und Jugendlichen mit PWS (Alter 7-22 
Jahre) und adipösen und normalgewichtigen Kontrollprobanden gleichen Alters und 
Geschlechts verglichen. Ergebnisse: Die Eltern der Kinder mit PWS gaben signifikant 
mehr restriktives Ernährungsverhalten und Beobachtung des kindlichen Essverhaltens 
an als die Eltern normalgewichtiger und adipöser Kinder. Verhaltensauffälligkeiten 
waren bei PWS signifikant stärker ausgeprägt als bei normalgewichtigen Kindern. 
Adipöse Kinder erzielten nur in der Subskala Soziale Probleme signifikant höhere Werte 
als die Kinder der normalgewichtigen Gruppe. Verhaltensauffälligkeiten korrelierten in 
der Gesamtgruppe mit restriktivem Ernährungsverhalten der Eltern und mit den 
Autismus-Screening-Werten. Schlussfolgerung: Die vorliegenden Daten zeigen, dass 
Kinder und Jugendliche mit PWS auch von psychosozialen Problemen betroffen sind und 
dass restriktives Ernährungsverhalten der Eltern möglicherweise mit stärkeren 
Verhaltensauffälligkeiten assoziiert ist. Diese Ergebnisse könnten für den Umgang mit 
PWS als Grundlage neuer Therapieansätze dienen, müssen jedoch unbedingt in Studien 
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ADI-R  Autistic Diagnostic Interview- Revised 
ASD  Autism Spectrum Disorder 
BES  Body Esteem Scale 
BMI  Body Mass Index 
BP  Breakpoint = Bruchstelle 
CBCL  Child Behavior Checklist 
CFQ  Child Feeding Questionnaire 
EDE-Q  Eating Disorder Examination Questionaire 
FISH  Fluoreszenz-in situ-Hybridisierung 
GH  Growth Hormone (=Wachstumshormon) 
HAWIE Hamburg Wechsler Intelligenztest für Erwachsene 
HAWIK Hamburg Wechsler Intelligenztest für Kinder 
HDL  High density lipoprotein 
ID  Imprinting Defekt 
IQ  Intelligenzquotient 
LIFE child Leipziger Forschungszentrum für Zivilisationserkrankungen bei Kindern 
MRT  Magnet Resonanz Tomographie 
PWS  Prader-Willi-Syndrom 
REM  Rapid Eye Movement 
UPD  Uniparentale Disomie 
VSK  Fragebogen für Verhalten und soziale Kommunikation 
 







1.1.1 Klinischer Überblick 
Das Prader-Willi-Syndrom (PWS) ist eine komplexe genetische Erkrankung mit 
erheblichen neurokognitiven, endokrinen und psychischen Beeinträchtigungen. Aus der 
Fülle der daraus entstehenden Gesundheitsprobleme ist Adipositas das bedeutsamste. 
PWS gilt als häufigste genetische Form von Adipositas und tritt mit einer Prävalenz von 
1/15000 – 1/30000 auf.1 Das Syndrom wurde zum ersten Mal im Jahre 1956 von drei 
schweizer Ärzten, Prader, Labhart und Willi, beschrieben.2,3 Zu den charakteristischen 
Merkmalen zählen muskuläre Hypotonie, kognitive Schwäche, ein gestörtes 
Essverhalten mit resultierender Adipositas, Kleinwuchs, eine typische 
Gesichtsdysmorphie, Hypogonadismus und Verhaltensauffälligkeiten.4 Die Symptomatik 
ist individuell und je nach Lebensphase unterschiedlich ausgeprägt.  
 Die muskuläre Hypotonie ist zentralen Ursprungs und ist besonders im 
Säuglingsalter relevant. Neugeborene mit PWS zeigen sich lethargisch, mit wenig 
lebhaftem Bewegungsmuster, verminderten Reflexen, leisem Weinen und 
Saugschwierigkeiten.5 Später tritt die Hypotonie vor anderen Symptomen in den 
Hintergrund, bleibt jedoch in einer milden Form das ganze Leben lang bestehen.6 
Bedingt durch die Muskelschwäche, aber auch durch die kognitive Einschränkung, 
werden die motorischen und sprachlichen Meilensteine der kindlichen Entwicklung von 
Kindern mit PWS in der Regel verzögert erreicht. Der durchschnittliche IQ bei Menschen 
mit PWS liegt bei 60-70.3 
 Aufgrund einer verminderten Wachstumshormonsekretion bleibt das Wachstum 
der Kinder in den Perzentilen zurück. Der pubertäre Wachstumsschub bleibt aus, sodass 
die Zielgröße eines Erwachsenen mit PWS ohne Substitution durchschnittlich 148-155 
cm beträgt.7 Auch die Ausschüttung gonadotroper Hormone ist bei PWS gestört und 
führt zu einer genitalen Hypoplasie, und einer meist verfrüht einsetzenden, jedoch 
unvollständig verlaufenden pubertären Entwicklung.8 Obwohl man annimmt, dass bei 
den meisten Betroffenen eine Infertilität besteht, sind bereits einzelne Fälle einer 
Schwangerschaft bei Frauen mit PWS berichtet worden.8 Auch die Regulation der 
Schilddrüsenhormonsekretion kann bei PWS beeinträchtigt sein. 





 Die typische Gesichtsdysmorphie ist gekennzeichnet durch einen engen 
bifrontalen Durchmesser, mandelförmige Lidspalten, eng beieinander stehende Augen, 
eine dünne Oberlippe und einen nach unten gebogenen Mund. Weiterhin äußerlich zu 
erkennen sind Hypopigmentierung mit hellem Haar und heller Hautfarbe, kleine Hände 
und Füße sowie Strabismus.3 
 Das Essverhalten und die Verhaltensauffälligkeiten werden in einem gesonderten 
Kapitel ausführlich beschrieben. Einige weitere Merkmale sind weniger beständig, 
können jedoch eine wichtige Rolle bei der Diagnose oder in der Therapie einnehmen. 
Dazu gehören Akkomodationsdefizite der Augen,  eine höhere Schmerzschwelle, eine 
veränderte Temperaturwahrnehmung und eine herabgesetzte Empfindung von 
Übelkeit. Orthopädisch bedeutsam können eine Skoliose, Genua valga, Hüftdysplasie, 
und eine im Erwachsenenalter auftretende Osteopenie/Osteoporose werden.6,9 Ein 
Großteil der Erkrankten weist außerdem eine ausgeprägte Tagesmüdigkeit auf. 
Schlafstörungen bei PWS sind charakterisiert durch einen verminderten zentralen 
Atemantrieb, Unregelmäßigkeiten in den REM-Schlafphasen, längere Wachphasen in der 
Nacht sowie eine mit Adipositas assoziierte obstruktive Schlaf-Apnoe.10,11  
1.1.2 Genetische Grundlagen und Diagnostik 
PWS ist auf einen Verlust der Expression einer väterlich vererbten Genregion auf dem 
Chromosom 15q11-q13 zurückzuführen. Dem Fehlen dieser genetischen Information 
können verschiedene molekulare Mechanismen zugrunde liegen, die jedoch alle im oben 
beschriebenen Phänotyp resultieren. In den meisten Fällen (75-80%) liegt eine 
sporadische Deletion der betroffenen Genregion vor. Dabei wird anhand der 
Bruchstellen (BP) unterschieden zwischen einer größeren Typ 1-Deletion (BP1-BP3) 
und einer kleineren Typ 2-Deletion (BP2-BP3). In 20-25% besteht eine maternale 
uniparentale Disomie (UPD). Das heißt, es existieren zwei mütterlich vererbte 
Chromosomen 15, das väterliche Chromosom fehlt. Bei einem Imprinting Defekt (ID), in 
1-3% der Fälle ursächlich für PWS, ist die Genregion vorhanden, kann jedoch aufgrund 
epigenetischer Veränderungen nicht transkribiert werden.8 
 Mit molekularen und zytogenetischen Diagnoseverfahren (DNA 
Methylierungstests, FISH, Mikrosatelliten-Untersuchung) lässt sich die Diagnose Prader-
Willi-Syndrom und auch der genetische Subtyp heute zuverlässig bestimmen. Dieser 
Fortschritt in der Genetik sowie die Zunahme der Erkenntnisse und des Bewusstseins 
der klinischen Medizin für PWS haben dazu geführt, dass eine frühe Diagnosestellung 
möglich ist und umfangreiche diagnostische Verfahren vermieden werden können.12 





Früher wurde die Erkrankung meist erst mit Eintreten der extensiven Gewichtszunahme 
und der Lern- bzw. Verhaltensproblematik erkannt.3 Heutzutage wird empfohlen bei 
allen Neugeborenen mit unerklärlicher muskulärer Hypotonie und Saugschwierigkeiten 
bereits eine genetische PWS-spezifische Testung durchzuführen.9 Mithilfe der frühen 
Einleitung therapeutischer Maßnahmen, sowie Aufklärung und Beratung der Eltern 
kann in vielen Fällen effektiv einer massiven Gewichtszunahme entgegengewirkt 
werden.12 Jedoch bleibt bei unspezifischer oder wenig ausgeprägter Symptomatik die 
Identifizierung der entsprechenden Patienten für viele Ärzte eine Herausforderung.   
1.1.3 Essverhalten und Adipositas 
Das charakteristische Essverhalten bei PWS ist nicht von Geburt an vorhanden, sondern 
entwickelt sich im Laufe der frühen Kindheit über mehrere Phasen. Bei der Geburt und 
im Säuglingsalter steht die muskuläre Hypotonie im Vordergrund. Sie bewirkt eine 
Saugschwäche und zögerliche Gewichtszunahme, häufig sogar mit der Notwendigkeit 
einer Sondenernährung, um Gedeihstörungen abzuwenden. Nach einer Übergangsphase 
der Gewichtszunahme, ohne Steigerung des Appetits, etwa vom ersten bis zum vierten 
Lebensjahr, erhöht sich stetig das Interesse für Nahrungsmittel. Daraus entwickelt sich 
etwa ab dem achten Lebensjahr ein obsessiver Essdrang, der auch im Erwachsenenalter 
anhält. Das Thema Essen rückt in den Mittelpunkt des Lebens dieser Kinder. Sie 
beschäftigen sich permanent mit Nahrung, entwickeln Strategien wie Suchen, Horten, 
Lügen oder Stehlen, um an Nahrungsmittel zu kommen und nehmen auch Verdorbenes 
oder Nichtessbares zu sich.13 Eine herabgesetzte Stoffwechselgrundumsatzrate und ein 
vermindertes Aktivitätslevel begünstigt die Gewichtszunahme bei den Betroffenen.14 
 Das beschriebene Essverhalten stellt große Erfordernisse an das tägliche 
Familienleben. Nur mithilfe permanenter lebenslanger Kontrolle der Nahrungszufuhr 
von außen, durch Eltern oder Betreuungspersonen kann langfristig massivem 
Übergewicht und auch akuten Gefahren des übermäßigen Essens vorgebeugt werden. 
Unter kontrollierten Bedingungen konnte man beobachten, dass Menschen mit PWS und 
uneingeschränktem Nahrungszugang die drei- bis sechsfache Kalorienmenge einer 
vollwertigen Mahlzeit zu sich nehmen würden. Es gibt Berichte von Magenrupturen 
infolge übermäßigen Essens bei PWS und Erstickungstod durch Verschlucken im 
Essanfall.15 Die häufigste Todesursache bei PWS bilden adipositasbedingte 
Atemwegsbehinderung und kardiovaskuläre Erkrankungen.16 
 Als Kardinalsymptom der Erkrankung ist das Essverhalten bei PWS Gegenstand 
zahlreicher Studien. Welcher Mechanismus von dem vorliegenden Gendefekt zu der 





beschriebenen Fehlregulation führt, ist noch nicht geklärt. Das gemeinsame Auftreten 
von Wachstumshormonmangel, hypogonadotropem Hypogonadismus, Schlafstörungen, 
veränderter Temperatur- und Schmerzwahrnehmung und gestörter Appetitregulation 
legt eine Beeinträchtigung der Hypothalamusfunktion nahe. Eine nachgewiesene 
Verminderung der Oxytocin-ausschüttenden Neurone im Hypothalamus und gehäuft 
auftretende Veränderungen der Hypophyse stützen diese Annahme.17,18 Die Ergebnisse 
aus Verhaltens- und Neuroimaging-Studien belegen eine verzögerte, abgeschwächte 
Sättigungsantwort des Gehirns von PWS-Probanden bei Nahrungsaufnahme. Man geht 
also von einer erhöhten Sättigungsschwelle aus.19,20 Andere Studien zeigten eine 
übermäßige Aktivierung limbischer und paralimbischer Bereiche in Gegenwart von 
Nahrung. Die Beteiligung des neuronalen Belohnungssystems könnte daher den Antrieb 
der übermäßigen Nahrungsaufnahme begründen, ähnlich dem Suchtverhalten.21,22 Als 
weitere Möglichkeit werden die Probleme in der Wahrnehmungsfähigkeit innerer 
physiologischer Vorgänge wie die Unterscheidung der Gefühle von Hunger und Sattheit 
bei PWS diskutiert.23  
1.1.4 Verhalten 
Im Verhältnis zu Gleichaltrigen mit anderen intellektuellen Störungen neigen Personen 
mit PWS zu stärker ausgeprägten Verhaltensproblemen. Das typische Verhaltensmuster 
von PWS umfasst Wutanfälle, Sturheit, Impulsivität, kontrollierendes und manipulatives 
Verhalten, zwangähnliches Verhalten (ständiges Aufräumen, Schreiben, Sammeln, Drang 
eine Sache zu beenden vor Beginn einer anderen) und Bestehen auf Einhalten von 
Routine.24 Dieses schwierige Verhaltensbild macht sich in den ersten Lebensjahren 
jedoch noch nicht bemerkbar. Säuglinge und Kleinkinder werden meist als zugänglich, 
fröhlich, gehorsam, artig und kooperativ beschrieben. Durch genaue Beobachtungen 
dieser Lebensphase, in der sich der allmähliche Wandel zum negativ empfundenen 
Verhalten vollzieht, konnte man feststellen, dass er genau in die Zeit fällt, in der auch das 
hyperphagische Essverhalten zunehmend hervortritt.25 Die Schwere der 
Verhaltensauffälligkeiten nimmt mit dem Älterwerden der Kinder bis zum jungen 
Erwachsenenalter zu. Eine Abmilderung der Verhaltensproblematik im fortschreitenden 
Erwachsenenalter, wie in früheren Arbeiten dargestellt, konnte in neueren 
Untersuchungen nicht bestätigt werden.26,27 Auch, ob der Body Mass Index einen 
Einflussfaktor für Problemverhalten darstellt, wird von Studien unterschiedlich 
beantwortet.28 Eine klarere Abhängigkeit zeichnet sich bei den Ergebnissen in Bezug auf 
die genetischen Subtypen ab. So zeigen Patienten des UPD Subtyps in den meisten 





Studien ein signifikant weniger problematisches Verhaltensmuster als die mit 
Deletion.29 Im Gegensatz dazu kommen Psychosen und autistische Störungen beim UPD 
Subtyp häufiger vor.30 
1.1.5 Autismus und PWS 
Autistische Verhaltenszüge gehören zum phänotypischen Bild des Prader-Willi-
Syndroms. Der Begriff Autistische Störungen (Autistic spectrum disorder = ASD) fasst 
eine Bandbreite tiefgreifender frühkindlicher Entwicklungsstörungen zusammen, zu 
denen der frühkindliche Autismus, der atypische Autismus und das Asperger Syndrom 
zählen. Sie gehen alle einher mit qualitativen Beeinträchtigungen wechselseitiger 
sozialer Interaktionen, Kommunikation und Sprache und mit eingeschränkten, sich 
wiederholenden und stereotypen Verhaltensmustern und Interessen, wobei die Grenzen 
für eine genaue Klassifizierung oftmals schwierig zu ziehen sind.31 Gemeinsame 
Merkmale von ASD und PWS sind Entwicklungsverzögerung, sowie allmähliche 
Veränderungen in Temperament, emotionaler Regulation, und Schwierigkeiten, die 
Aufmerksamkeit von Essen oder anderen Perseverationen abzulenken. Ähnlich wie bei 
Autismus  zeigen Menschen mit PWS enge Interessen für Dinge wie Züge, bestimmte 
Tiere, Film- oder Cartoonfiguren. Zum zwanghaften repetitiven oder restriktiven 
Verhalten, das bei PWS beobachtet werden kann, zählen Skin-picking, Horten, Drang zu 
fragen und mitzuteilen, Aufräumen, Exaktheit, ritualistisches Essverhalten, Angst, Dinge 
zu verlieren.32 Im Vergleich zu Probanden mit autistischer Störung zeigten die PWS-
Probanden weniger schwerwiegendes und weniger häufig zwanghaft repetitives 
Verhalten.33 Etwa 18% der Betroffenen mit Deletion und 40% mit uniparentaler 
Disomie weisen autistisches Verhalten auf.32 Eine genetische Überschneidung der PWS 
Region 15q11-13 mit Suszeptibilitätsgenen für autistische Störungen erklärt die höhere 
Prävalenz bei Patienten des UPD Subtyps aufgrund der Überexpression dieser Gene.  
1.1.6 Bedeutung der Erkrankung für die Betroffenen und ihr Umfeld 
1.1.6.1 Selbstbewusstsein und Körperbild 
Es gibt wenige Untersuchungen über die Selbstwahrnehmung von Patienten mit PWS. In 
einer Studie von Napolitano et al. (2010) schätzten Menschen mit PWS ihr Körperbild 
entsprechend ihres tatsächlichen BMI‘s. Ein Großteil der PWS-Probanden gab 
Unzufriedenheit mit dem eigenen Körperbild an.34 Weitere Daten zeigen, dass die 
Wahrnehmung über den eigenen körperlichen Entwicklungsstand nicht mit den 





tatsächlichen Messungen, z.B des BMI oder des Tanner-Stadiums, übereinstimmen und 
negativ mit dem IQ korrelieren.35 
 Jedoch scheint das Körpergewicht entscheidenden Einfluss auf die Lebensqualität 
der Betroffenen zu nehmen.36 Ebenso haben, nach Angaben von Personen mit PWS, 
nahrungsbezogene Sorgen und Gewichtssorgen eine große Relevanz in Bezug auf ihr 
Selbstbild. Im Gegensatz dazu waren jedoch die prominenten Verhaltensauffälligkeiten 
bei den Teilnehmern derselben Studie für ihr Selbstbild nicht relevant.37 In einer Arbeit 
von Gros Tsur berichteten junge Erwachsene mit PWS, trotz bestehendem 
Hypogonadismus, über ein starkes Interesse an Sex, romantischen Gedanken und 
Handlungen,35 sodass dieser Einfluss auf das Selbstbewusstsein und die Lebensqualität 
der Betroffenen nicht unterschätzt werden sollte. 
1.1.6.2 Familienleben 
Die Beeinträchtigung durch das Prader-Willi-Syndrom hat Auswirkungen auf das 
gesamte Umfeld der Betroffenen, insbesondere auf die Familie. Zu diesem Thema gibt es 
wenige Daten aber viele Erfahrungsberichte. Die Diagnosestellung erfolgt heutzutage in 
der Regel kurze Zeit nach der Geburt, jedoch kann die Annahme der Diagnose durch 
Eltern und Angehörige lange dauern. Bis zur Akzeptanz werden häufig mehrere 
emotionale Stadien z.B. der Hilflosigkeit, Angst und Schuld durchlaufen. Die 
Überforderung der Eltern, zunächst mit besonderen Ernährungsanforderungen, später 
mit Problemverhalten, birgt auch Kommunikationsprobleme und Konflikte im 
Familienleben, welche oft mit einer Verstärkung der Verhaltensauffälligkeiten 
einhergehen.38 Die elterliche Partnerschaft und die Beziehung der Eltern zu anderen 
Geschwistern ist einer erhöhten Belastung ausgesetzt. Dies führt bei 
Familienmitgliedern von Kindern mit PWS, verglichen mit Familien von Kindern anderer 
chronischer Erkrankungen, zu einer verminderten subjektiven Lebensqualität und einer 
vermehrten Empfindung von Stress, Einsamkeit, Ärger und Sorge.39 Erhöhten Stress 
geben insbesondere Mütter von Kindern mit PWS an, bei denen ein verstärktes 
kindliches Problemverhalten zu verzeichnen ist.40 
 Geschwister von Kindern mit PWS berichten über gemischte Gefühle gegenüber 
ihrem Bruder oder ihrer Schwester. Diese reichen von Scham in der Öffentlichkeit, über 
Angst vor Eskalation, Eifersucht, Minderwertigkeitsgefühlen, Schuld, erhöhtem 
Verantwortungsbewusstsein, bis hin zu Unbekümmertheit, wenn die Aufmerksamkeit 
dem betroffenen Geschwisterkind gilt. Geschwister der Erkrankten zeigen moderate bis 
schwere Symptome einer posttraumatischen Belastungsstörung.39  





 Betroffene Familien in Deutschland finden Hilfe bei Beratungszentren, 
Selbsthilfegruppen, Kliniken oder sozialen Einrichtungen. Alternative 
Wohnmöglichkeiten bieten spezielle PWS-Wohngruppen in Behinderteneinrichtungen 
an. Sie gewährleisten komplette Nahrungskontrolle, konstante Beaufsichtigung, gut 
strukturierte und angepasste Freizeitangebote und eine familiäre Entlastung. Die 
Entscheidung, das Kind außerhalb der Familie unterzubringen, fällt den Eltern meist 
sehr schwer und sollte wohlüberlegt getroffen werden. 
1.1.6.2 Schule 
Spätestens im Schulalter macht sich das kognitive Entwicklungsdefizit bemerkbar. 
Unabhängig des gemessenen IQs hat ein Großteil der Betroffenen ernsthafte 
Lernschwächen und schlechte Schulleistungen. Die Komplexität des Prader-Willi-
Syndroms stellt besondere Erfordernisse an die Schulumgebung betroffener Kinder. Nur 
wenige Kinder mit PWS besuchen die Regelschule. Meist sind sie in Sonderschulen mit 
Förderschwerpunkten geistiger Entwicklung oder körperlicher und motorischer 
Entwicklung oder in Schulen mit integrativen Konzepten besser aufgehoben. Um eine 
optimale Bildungsmöglichkeit zu schaffen, müssen Eltern, Lehrer und die 
Verantwortlichen der Einrichtung mit den Anforderungen der Erkrankung und den 
individuellen Stärken und Schwächen des jeweiligen Kindes vertraut sein. Es bedarf 
einer guten Kommunikation zwischen Lehrern und Eltern und eines klar geregelten 
Umgangs mit Problematiken wie motorischer Schwäche, verminderter Aktivität, 
Tagesschläfrigkeit, sprachlichem Unvermögen, Verhalten und Essverhalten, um die 
Förderung von Kompetenzen und die Integration in der Klasse zu gewährleisten. Nach 
Abschluss der Schulzeit haben viele Erwachsene mit PWS die Möglichkeit, im Rahmen 
von Behindertenwerkstätten ins Arbeitsleben aufgenommen und ihren Möglichkeiten 
entsprechend eingesetzt und gefördert zu werden.41 
1.1.7 Behandlungsansätze 
Das klinische Bild bei PWS ist von Patient zu Patient sehr variabel. Auch innerhalb der 
Lebenszeit eines Patienten kommt es zu Veränderungen der Merkmale. Bei der 
Betreuung von Patienten mit PWS ist die Berücksichtigung dieser Entwicklung und der 
individuellen Probleme in den einzelnen Lebensphasen für eine gute Therapie 
entscheidend. 
 Die Substitution von Wachstumshormon (GH) ist, neben sozialer Unterstützung 
und Verhaltenstherapie, ein wichtiger Behandlungsansatz zur Beeinflussung der 





Entwicklung von Kindern mit PWS. Zahlreiche Studien belegen einen Nutzen in Bezug 
auf Reduktion des Körperfettanteils, Zunahme von Muskelmasse, Kraft, 
Größenwachstum, motorischem Geschick, Grundenergieverbrauch und Knochendichte, 
sowie Verbesserung des Lipidprofils.29,42 In Studien zeigten GH-substituierte 
Kleinkinder ein Jahr nach Therapiebeginn größere Entwicklungsfortschritte in 
sprachlichen, kognitiven und motorischen Funktionen als unbehandelte 
Kontrollprobanden. Eltern berichten, ihre Kinder seien wachsamer, antriebsvoller, 
aufmerksamer und kooperativer, was zu besseren Lernvorrausetzungen führt.42,43 
 Die Versuche, das Essverhalten auf pharmakologischem Wege positiv zu 
beeinflussen, blieben in der Forschung bisher weitgehend erfolglos. Hingegen sind zur 
Behandlung von Psychosen und starken Verhaltensauffälligkeiten bei PWS 
konventionelle Psychopharmaka im Einsatz.44 Bisherige Empfehlungen zur Kontrolle 
des Essverhaltens beinhalten strenge Kalorienrestriktion, permanente Beaufsichtigung 
und konsequente Regeln in Bezug auf Nahrung. Eine feste Tagesroutine mit 5-6 
kleineren Mahlzeiten hat sich bewährt. Bei vielen Eltern ist der Verschluss von 
Kühlschränken und Vorratskammern üblich. Regelmäßige Bewegungseinheiten fördern 
neben Gewichtskontrolle auch die motorische Entwicklung. Diese kann mithilfe von 
Logopädie, Physio- und Ergotherapie weiter unterstützt werden.45 Die Kontrolle des 
Essverhaltens wird zusätzlich erschwert durch Stimmungsschwankungen, Ängstlichkeit, 
kognitive Einschränkung, Wutausbrüche und Aggressivität. Die Gewichtskontrolle und 
die Reduktion der Verhaltensauffälligkeiten sind im Alltag stets miteinander verbunden 
und sind nicht losgelöst voneinander zu betrachten. Nur wenige Therapieempfehlungen 
gehen jedoch bisher darauf ein. Meist sind die Eltern auf sich allein gestellt mit der 
Aufgabe einerseits restriktiv die Kalorienaufnahme einzugrenzen und andererseits 
Stress und Unsicherheit zu eliminieren um das psychologische Wohlbefinden ihres 
Kindes zu erhalten und Verhaltensausbrüchen vorzubeugen.46  
1.2 Psychosoziale Faktoren bei nichtsyndromaler Adipositas 
Die Ursachen für Übergewicht bei Kindern, das nicht syndromal bedingt ist, sind 
vielfältig und sowohl von genetischen als auch von psychosozialen Faktoren abhängig.47 
Man hat dank intensiver Forschung Adipositas im Kindesalter bereits zahlreiche 
psychosoziale Risikofaktoren identifiziert, die als Ursache bzw. als Folge des 
Übergewichtes eine Rolle spielen können. Hierzu gehören neben niedrigem 
sozioökonomischen Status und hohem elterlichen BMI auch restriktive 
Ernährungspraktiken der Eltern, Unzufriedenheit mit dem eigenen Körperbild, niedriges 





Selbstbewusstsein, Verhaltensauffälligkeiten, Mobbing, schlechte schulische Leistung, 
verringerte soziale Kompetenz, mangelnde Lebensqualität und andere.48–51 Das Wissen 
über diese Risikofaktoren hilft, gezielte und effektive Konzepte zur Behandlung und 
Prävention von Übergewicht im Kindesalter zu etablieren.52 
 Beispielsweise können Interventionsprogramme, die auf eine Veränderung in der 
Verhaltensweise des Kindes und im Familienleben abzielen, einigen Kindern helfen ihr 
Gewicht zu reduzieren und ihr psychologisches Wohlbefinden zu verbessern. 27 Die 
Erfolgswahrscheinlichkeit einer Gewichtsreduktion ist dabei in der Gruppe sozial 
kompetenter Kinder, jüngerer Kinder und in der Gruppe von Kindern nicht-
übergewichtiger Eltern noch größer.26 
 Elterliche Ernährungspraktiken und Erziehungspraktiken im Kindesalter rücken 
mehr und mehr in den Mittelpunkt der Forschung, wenn es um kindliches Übergewicht 
geht. Eine aktuelle Übersichtsarbeit zeigt, dass die Kinder von Eltern, die ihre Elternrolle 
eher unbeteiligt, nachgiebig oder sehr beschützend ausüben, mit höherer 
Wahrscheinlichkeit einen erhöhten BMI aufweisen, wobei eine autoritäre Elternschaft 
mit einem gesunden BMI assoziiert ist.53 Jedoch bleiben die genauen Zusammenhänge 
der komplexen Ätiologie bei kindlichem Übergewicht individuell verschieden. 
1.3 Assoziationen zwischen PWS und nichtsyndromaler Adipositas 
Einige endokrinologische und neurowissenschaftliche Forschungsansätze widmeten 
sich  dem direkten Vergleich der Appetitregulation bei nicht syndromaler Adipositas 
und bei PWS, als genetisch bedingte Form von Adipositas, mit dem Ziel, mehr Aufschluss 
über die Pathophysiologie der beiden Adipositasformen zu erlangen. 
Zunächst fand man in strukturellen MRT-Studien, als Gemeinsamkeit von Menschen mit 
PWS und mit nichtsyndromaler Adipositas, Veränderungen der weißen Hirnsubstanz, 
sowie ein verkleinertes zerebelläres Hirnvolumen, im Gegensatz zu normalgewichtigen 
Kontrollprobanden.24,30 Eine Reihe weiterer struktureller Veränderungen waren 
hingegen ausschließlich bei Menschen mit PWS vorzufinden (Ventrikulomegalie, 
verringertes Volumen im parietookzipitalen Hirnlappen, Polymikrogyrie des Sulcus 
lateralis, inkompletter Verschluss der Inselrinde und Hypophysenverkleinerung).54 
 Funktionelle MRT-Daten zu Untersuchungen der neuronalen Appetit- und 
Hungerregulation lieferten verschiedene Erklärungsansätze. Zum einen fand man bei 
PWS, wie oben bereits beschrieben, nach Nahrungsaufnahme eine abgeschwächte bzw. 
verzögerte neuronale Sättigungsantwort,19 zum anderen eine erhöhte Aktivität 
neuronaler Belohnungszentren beim Anblick von Nahrungsbildern. Bei adipösen 





Probanden ohne syndromale Ursache hingegen war beim Anblick derselben Bilder die 
Aktivität in inhibitorischen Kontrollzentren erhöht.55  
 Eine metabolische Vergleichsstudie zeigte, dass bei adipösen PWS Probanden 
und adipösen Kontrollprobanden ein sehr ähnliches Bild des metabolischen Syndroms 
zu verzeichnen war, wobei nicht-adipöse PWS Probanden eine sehr geringe Rate an 
Hypertonie und Hypercholesterinämie, eine höhere Insulinsensitivität sowie 
normwertige Nüchterninsulinspiegel aufwiesen. Das zeigt, dass Übergewicht auch beim 
PWS die entscheidende Rolle bei der Entwicklung des metabolischen Syndroms spielt.28  
 In der Forschung zur endokrinen Regulation des Appetits liegt der Fokus auf der 
Untersuchung des Zusammenspiels verschiedener beteiligter Hormone, die dem 
Verdauungstrakt entstammen. Als appetitanregendes Hormon ist Grehlin beispielsweise 
bei Menschen mit PWS erhöht im Blut vorzufinden. Hingegen das Peptid YY, und das 
pankreatische Polypeptid, als appetitzügelnde Hormone verringert sind. Desweiteren 
sind Konzentrationen der von den Fettzellen zur Fettstoffwechselregulation gebildeten 
Signalstoffe Adiponectin und Leptin bei Probanden mit PWS höher als bei adipösen 
Vergleichsprobanden. Mit dem Verständnis über die Aufgaben der einzelnen Botenstoffe 
lassen sich pharmakologische Behandlungsansätze für die Kontrolle des Essverhaltens 
bei PWS ableiten, wie bereits von mehreren Studiengruppen erfolgt, jedoch bisher leider 
ohne ausreichenden Erfolg. Die Erforschung der metabolischen, endokrinen und 
neuronalen Vorgänge bei PWS, als Modell für genetisch bedingte Adipositas, leistet 
einen wichtigen Beitrag für die Aufklärung der Pathophysiologie in der 
Adipositasforschung.56–58 
Bei der Aufklärung der psychosozialen Einflussfaktoren auf das Essverhalten, gibt 
es allerdings noch keine Studien, die PWS und nichtsyndromale Adipositas direkt 
miteinander vergleichen. Wie oben beschrieben, wird bei PWS die Körperzufriedenheit, 
wie auch die Lebensqualität durch das erhöhte Körpergewicht stark negativ 
beeinflusst.34,36 Daraus lässt sich die Schlussfolgerung ziehen, dass sich Personen mit 
PWS ihres übergewichtigen Erscheinungsbildes bewusst sind und darunter leiden. Die 
negative Bewertung des eigenen Körperbildes ist auch beim nichtsyndromalen 
Übergewicht belegt.59 Es ist naheliegend, dass weitere, mit Adipositas assoziierte 
Faktoren bei Personen mit PWS eine Rolle spielen. Beispielsweise wird restriktives 
Ernährungsverhalten häufig bei Eltern adipöser Kinder beobachtet. Die negativen 
Auswirkungen auf das Essverhalten und auf die Gewichtsentwicklung wird in der 
Literatur bestätigt.49 Es ist also möglich, dass übermäßige Nahrungsrestriktion, wie sie 





beim PWS empfohlen wird, auch Auswirkungen auf das Verhalten oder das Essverhalten 
von Kindern mit PWS haben könnte. Andere Studien zeigen, dass 
Verhaltensauffälligkeiten bei adipösen Kindern und Jugendlichen häufiger auftreten als 
bei schlanken Kindern.24,48,50 Somit ist eine Assoziation von Verhaltensauffälligkeiten 
mit Übergewicht anzunehmen. Es könnte also sein, dass die zum Phänotyp von PWS 
gehörenden Verhaltensauffälligkeiten, nicht nur auf den genetischen Defekt 
zurückzuführen sind, sondern von Faktoren, die mit Übergewicht zusammenhängen, 
beeinflusst werden. Daher sind vergleichende Studien zur Auswirkung psychosozialer 
Faktoren auf Essgewohnheiten und Verhalten bei PWS versus nichtsyndromaler 
Adipositas unbedingt notwendig. Ein besseres Verständnis über den Zusammenhang 
zwischen Essverhalten bzw. Übergewicht bei Personen mit PWS und deren 
Körperzufriedenheit, Verhalten, Kompetenzen und elterliches Ernährungsregime würde 
die Entwicklung hilfreicher Empfehlungen und Therapieoptionen für Familien und 
Betreuer vorantreiben. 
   




2. Überleitung zum Publikationsmanuskript 
2.1 Fragestellung 
Ziel dieser Studie war der Vergleich von Esstörungen, Verhaltensauffälligkeiten und 
elterlichem Ernährungsverhalten bei Kindern und Jugendlichen mit PWS versus 
gleichaltrigen Probanden mit nicht syndromalem Übergewicht und normalgewichtigen 
Kontrollprobanden. Wir stellten folgende Hypothesen auf: 
(1) Eltern von Kindern mit PWS und von Kindern mit nichtsyndromalem 
Übergewicht wenden mehr kontrollierendes Ernährungsverhalten, wie 
Beobachtung oder Nahrungsrestriktion, an als Eltern normalgewichtiger Kinder. 
(2) Essstörungen und Körperunzufriedenheit sind bei Kindern und Jugendlichen mit 
PWS in ähnlicher Weise vorhanden wie Gleichaltrigen mit nichtsyndromalem 
Übergewicht, jedoch nicht bei normalgewichtigen Kindern und Jugendlichen. 
(3) Verhaltensauffälligkeiten sind sowohl bei Probanden mit PWS als auch bei 
übergewichtigen Probanden ohne PWS signifikant stärker ausgeprägt als bei 
normalgewichtigen Gleichaltrigen. 
(4) Es besteht ein Zusammenhang zwischen Verhaltensauffälligkeiten und 
Essverhalten bzw. elterlicher Nahrungsrestrikion bei Kindern und Jugendlichen 
mit und ohne PWS. 
2.2 Probanden und Methoden 
Das Studiendesign beinhaltet drei Probandengruppen: Eine Gruppe mit 12 Probanden 
(5♂, 7♀) mit genetisch bestätigter PWS-Diagnose im Alter von 7-22 Jahren (Median 
12,78 Jahre) mit einer BMI-Standardabweichung zwischen -2,26 und 3,98, eine 
gleichgroße alters- und geschlechtsangepasste adipöse Probandengruppe (BMI > 97. 
Perzentile) und eine ebenso alters- und geschlechtsangepasste normalgewichtige 
Kontrollgruppe (BMI > 10. und < 90. Perzentile). 
Probanden mit PWS konnten über die endokrinologische Sprechstunde für Prader-Willi-
Syndrom an der Universitätsklinik und Poliklinik für Kinder und Jugendliche in Leipzig 
gewonnen werden. Die adipösen und normalgewichtigen Kontrollprobanden wurden 
aus der Sprechstunde eines niedergelassenen Kinderarztes und aus der LIFE child 
Kohorte rekrutiert.56 
   




 Die Studie wurde von der Ethikkommission der Universität Leipzig bewilligt. Die 
Teilnahme erfolgte nur nach schriftlicher Einwilligung der Probanden bzw. der Eltern 
oder gesetzlichen Vertreter. Die Untersuchungen fanden im Rahmen eines größeren 
Forschungsprojekts (LIFE child) an zwei möglichst aufeinanderfolgenden Tagen statt. 
Alle Teilnehmer wurden neben einer ärztlichen körperlichen Untersuchung und einer 
ausführlichen Anamnese auch einer Blutuntersuchung und der Erhebung 
anthropometrischer Daten unterzogen. Sozioökonomische Merkmale wurden mithilfe 
eines Fragebogens erfasst. Die kognitiven Fähigkeiten wurden von einem Psychologen 
mittels des HAWIK (Hamburg Wechsler Intelligenztest für Kinder) bzw. des HAWIE 
(Hamburg Wechsler Intelligenztest für Erwachsene) erfasst.  
 
Folgende standardisierte, in Klinik und Forschung etablierte, validierte Fragebögen, 
wurden zur Datenerhebung eingesetzt: 
 
Child Behavior Checklist – CBCL/4-18 
Die CBCL/4-18 ist ein Elternfragebogen zur Erfassung von Problemverhalten von 
Kindern und Jugendlichen im Alter von 4-18 Jahren. Die Eltern beurteilten in 120 Items 
das Problemverhalten ihres Kindes, das in 8 Syndromskalen abgebildet wird: „Sozialer 
Rückzug“, „Körperliche Beschwerden“, „Angst und Depressivität“, „Soziale Probleme“, 
„Zwanghaftigkeit“, „Aufmerksamkeitsprobleme“, „Dissoziales Verhalten“ und 
„Aggressives Verhalten“. Aus den Syndromskalen werden Skalen zu internalisierenden 
und externalisierenden Störungen sowie ein Gesamtwert für Problemverhalten 
gebildet.60–62 
 
Eating Disorder Examination Questionnaire (EDE-Q) 
Dieser Fragebogen enthält 28 Items zur Erfassung von Auffälligkeiten im Essverhalten 
von Jugendlichen und Erwachsenen. In siebenstufigen Ratingskalen oder in freier 
Einschätzung wird die Häufigkeit bzw. Intensität essstörungsspezifischer 
Verhaltensweisen in den letzten 28 Tagen erfragt. In der vorliegenden Studie wurde der 
Gesamtwert zwischen den Studiengruppen verglichen. Bei den jüngeren Probanden, und 
denen der PWS-Gruppe, die den Fragebogen nicht selbstständig ausfüllen konnten, 
wurden die Daten im Interview erfragt.63 
 
Body Esteem Scale (BES) und Children’s figure rating scale 
In der Body-Esteem Scale wird die emotionale und kognitive Wahrnehmung des 
Körperbildes der Kinder und Jugendlichen erfragt. Die  verwendete Version umfasste 12 
Items in einer 4-stufigen Likertskala über das allgemeine Empfinden zum eigenen 
   




Aussehen. In der Erweiterung um die Children’s figure rating scale nach Tiggemann & 
White (1998) wählen die Kinder und Jugendlichen aus einer Reihe von Figuren 
unterschiedlicher körperlicher Konstitution ihr Körperbild, Wunschaussehen und 
vermutete Attraktivität für das jeweils andere Geschlecht.64–66 
 
Fragebogen über Verhalten und soziale Kommunikation (VSK) 
Der VSK ist ein Screening-Fragebogen für autistische Störungen, der von dem 
diagnostischen Standardinstrument Autism Diagnostic Interview-Revised (ADI-R)68 
abgeleitet wurde. Die benutzte Fassung, für Probanden älter als 6 Jahre, ist an Eltern, 
Betreuer oder andere nahe Bezugspersonen adressiert. Die 40 dichotomen Items 
beziehen sich auf derzeitiges Verhalten, jemals gezeigtes Verhalten und Verhalten im 
Zeitraum 4.-5. Lebensjahr. Ein Gesamtwert von >15 spricht für eine autistische 
Beeinträchtigung.67 
 
Child Feeding Questionnaire (CFQ) 
Dieser Fragebogen setzt den Akzent auf die elterliche Wahrnehmung, Einstellung und 
Kontrolle der Ernährung des Kindes. Die 4 von 7 in dieser Studie verwendeten 
Subskalen waren „Wahrgenommene Verantwortung für die Ernährung des Kindes“, 
„Sorgen um das Gewicht des Kindes“, „Nahrungsrestriktion“ und „Beobachtung des 
Ernährungsverhaltens des Kindes“.69 
2.3 Ergebnisse 
Eltern von Kindern mit PWS gaben signifikant mehr restriktives Ernährungsverhalten, 
Beobachtung und empfundene Verantwortung bezüglich der Kindesernährung an als 
Eltern normalgewichtiger und adipöser Kinder ohne PWS. Jedoch zeigten sich die Eltern 
der adipösen Kinder ähnlich stark besorgt um das Gewicht ihres Kindes wie die Eltern 
der an PWS Erkrankten. Die Gesamtwerte für Essstörung und Körperunzufriedenheit 
waren bei Kindern mit PWS und mit nichtsyndromaler Adipositas signifikant höher als 
bei normalgewichtigen Kindern ohne PWS. Verhaltensauffälligkeiten waren bei PWS in 
allen Subskalen signifikant stärker ausgeprägt als bei normalgewichtigen Kindern. 
Adipöse Kinder erzielten nur in der Subskala „Soziale Probleme“ signifikant höhere 
Werte als die Kinder der normalgewichtigen Gruppe. Verhaltensauffälligkeiten 
korrelierten in der Gesamtgruppe mit restriktivem Ernährungsverhalten der Eltern und 







Feeding, eating and behavioral disturbances in Prader-Willi syndrome  
and non-syndromal obesity 
 
Lilli Sonnengrün 
Dr. Celestina Schober 
Mandy Vogel 
Andreas Hiemisch 
Dr. Mirko Döhnert 
Prof. Dr. Anja Hilbert 




Erschienen im Journal of Pediatric Endocrinology and Metabolism im August 2016 
 
J Pediatr Endocrinol Metab 2016; 29(8): 923–932
aPresent address: Department of Ophthalmology, Martin-Luther-
University Halle-Wittenberg, Halle/Saale, Germany.
*Corresponding author: Prof. Dr. Wieland Kiess, MD, Hospital for 
Children and Adolescents, Department of Women and Child Health, 
University of Leipzig, Liebigstr. 20a, 04103 Leipzig, Germany, 
Phone: +49-341-9726000, Fax: +49-341-9726009,  
E-mail: Wieland.Kiess@medizin.uni-leipzig.de; LIFE – Leipzig 
Research Center for Civilization Diseases, University of Leipzig, 
Leipzig, Germany; and Pediatric and Adolescent Health Center, 
University of Leipzig, Leipzig, Germany
Lilli Sonnengrün and Celestina Schober: Pediatric and Adolescent 
Health Center, University of Leipzig, Leipzig, Germany
Mandy Vogel: LIFE – Leipzig Research Center for Civilization 
Diseases, University of Leipzig, Leipzig, Germany
Andreas Hiemisch: LIFE – Leipzig Research Center for Civilization 
Diseases, University of Leipzig, Leipzig, Germany; and Pediatric and 
Adolescent Health Center, University of Leipzig, Leipzig, Germany
Mirko Döhnert: LIFE – Leipzig Research Center for Civilization 
Diseases, University of Leipzig, Leipzig, Germany; and Department 
of Child and Adolescent Psychiatry, Psychotherapy and 
Psychosomatics, University of Leipzig, Leipzig, Germany
Anja Hilbert: Pediatric and Adolescent Health Center, University of 
Leipzig, Leipzig, Germany; and Integrated Research and Treatment 
Center for Adiposity Diseases, Department of Medical Psychology 
and Medical Sociology, University of Leipzig, Leipzig, Germany
Lilli Sonnengrün, Celestina Schobera, Mandy Vogel, Andreas Hiemisch, Mirko Döhnert, 
Anja Hilbert and Wieland Kiess*
Feeding, eating and behavioral disturbances in 
Prader-Willi syndrome and non-syndromal obesity
DOI 10.1515/jpem-2016-0085
Received March 7, 2016; accepted April 24, 2016; previously 
 published online June 22, 2016
Abstract
Background: Although most individuals with Prader-
Willi syndrome (PWS) are obese, little is known about 
the impact of obesity-related psychosocial factors in 
PWS. In the present study we compared feeding, eating, 
and behavioral disturbances in children and adolescents 
with PWS, peers with non-syndromal obesity, and normal 
weight controls.
Methods: Twelve persons with PWS, aged 7–22 years, age- 
and gender-matched obese and normal weight individu-
als were analyzed regarding parental feeding practices, 
eating disturbances, and behavioral problems via stand-
ardized questionnaires.
Results: Parents of individuals with PWS reported sig-
nificantly more restrictive feeding and monitoring than 
did parents of obese or normal weight children without 
PWS (p < 0.05). Social problems were more common in 
the obese and the PWS group than in the normal-weight 
group (p < 0.05). Behavioral problems were significantly 
correlated with parental restrictive feeding practices.
Conclusions: Our data show that children and adoles-
cents with PWS are affected by psychosocial problems, 
and that restrictive feeding practices might be associated 
with more severe behavioral problems. Further studies in 
larger samples will be necessary to replicate these results 
and possibly provide new therapeutic approaches for the 
management of PWS.
Keywords: behavior; children; eating disorder; obesity; 
Prader-Willi syndrome.
Introduction
The causes of obesity in children are manifold, depending 
on genetic and psychosocial factors [1]. Intensive research 
on obesity in children has disclosed a number of potential 
psychosocial risk factors that might be a cause or a conse-
quence of obesity. In addition to low socioeconomic status 
and high parental body mass index (BMI), these factors 
include restrictive feeding practices of parents, body dis-
satisfaction, poor self-esteem, behavioral problems, poor 
academic performance, reduced social competence, and 
poor quality of life [2–5]. Knowledge of these risk factors 
is increasingly integrated into concepts for multidiscipli-
nary intervention and prevention programs to face child-
hood obesity [6].
In contrast, syndromal forms of obesity are attrib-
uted to a distinct genetic cause, which leads to complex 
multisystem disorders. One of the most common syndro-
mal forms of obesity is the Prader-Willi syndrome (PWS), 
occurring at a rate of 1:10,000–1:30,000 live births [7]. It 
is based on a loss of paternal inherited genes in the q11–
q13 region of chromosome 15, caused by different genetic 
mechanisms, as there are most commonly deletion (70%), 
maternal uniparental disomy (25%), and imprinting 
defect ( < 5%). All of them result in the PWS phenotype, 
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which is characterized by hyperphagia, behavioral distur-
bance, and significant neurological, cognitive, endocrine, 
and psychiatric impairment. Hyperphagia is likely to lead 
to excessive weight gain, if it is not controlled externally 
by parents or caregivers [8]. Consequently, the majority 
of the children and adolescents with PWS are overweight 
or obese and are probably affected by the psychosocial 
factors associated with obesity in a similar fashion as 
obese children without PWS. However, evidence remains 
limited.
The characteristic eating behavior in PWS develops 
throughout several nutritional phases in early child-
hood [9]. The first phase, apparent at birth and during 
infancy, is dominated by severe hypotonia, causing a 
lack of suck which may lead to failure to thrive. After a 
transitional period of weight gain without an increase in 
appetite, interest in food rises consistently from the age 
of about 4 years onward. Obsessive hyperphagia develops 
around the age of 8  years to adulthood. The individuals 
are constantly focused on food, develop strategies such as 
searching, hoarding, lying, or stealing in order to acquire 
food, and may even ingest inedibles.
In addition to the eating disturbance, behavioral 
problems constitute a further daily challenge for patients 
and their families in dealing with PWS. Typical behavioral 
problems, such as temper tantrums, stubbornness, impul-
sive, compulsive or manipulative behavior, and autistic 
behavior also evolve over childhood, in the same period of 
life when hyperphagia starts to develop, whereas infants 
and young children with PWS are usually described as 
peaceful and compliant [10]. Clinical observations and 
parental reports show that problem behavior frequently 
occurs in food-related situations and due to stress or 
unexpected changes in daily routine [11], but an associa-
tion between eating behavior and behavioral problems 
has not been investigated.
Few therapy recommendations take both controlled 
eating behavior and the reduction of behavioral prob-
lems into account. So far, recommended measures for 
weight control in PWS amount to a strict calory restric-
tion, close supervision, and regular exercise units [12]. 
Medical attempts to treat hyperphagia have been largely 
unsuccessful. However, treatment of severe behavioral 
disturbance or psychosis with conventional psychotropic 
drugs is usual. Growth hormone substitution can posi-
tively affect body composition, height and motor function 
[13]. Nevertheless, parents often have to devise their own 
solutions in the daily life challenge. On the one hand, 
avoiding excessive weight gain and its life-threatening 
consequences requires a high level of restriction, on the 
other hand, eliminating stress and anxiety is important 
for psychological wellbeing and prevention of behavioral 
problems in individuals with PWS.
Despite a number of research approaches, patho-
mechanisms of eating and behavioral disturbance in 
PWS have not been fully explained. Magnetic resonance 
imaging (MRI) studies have confirmed hypothalamic 
dysfunction by the presence of structural changes in the 
hypothalamus and the pituitary gland [14, 15]. Neuroim-
aging further revealed a diminished and delayed satiety 
response after food ingestion [16] and the involvement of 
aberrant reward processing in brains of individuals with 
PWS [17]. According to endocrinological findings, Tauber 
et  al. propose that increased ghrelin levels in PWS may 
explain the permanent obsession with food, while the 
decreased number of oxytocin neurons in the hypothala-
mus may be involved in the lack of satiety and deficit in 
understanding social codes [18]. Significant differences 
of behavioral patterns could be found between genetic 
subtypes of PWS, whereas the impact of age and BMI on 
behavior is controversial [19].
Psychosocial factors in persons with PWS, like self-
concept and subjective quality of life, were investigated in 
a few studies. Using the figure rating scale, persons with 
PWS reported dissatisfaction with their body image [20]. In 
a questionnaire on quality of life, body weight was found 
to contribute to lower quality of life [21]. A study address-
ing the self-concept of persons with PWS showed that 
their self-concept was greatly influenced by their concern 
about food and body weight. Behavioral problems, on 
the other hand, were not mentioned in connection with 
their self-concept [22]. Based on these insights it can be 
assumed that persons with PWS are aware of their over-
weight and suffer from it, but it remains unclear if persons 
with PWS are able to reflect on their behavioral problems 
as well. Body dissatisfaction, as a psychosocial factor, 
has also been shown in individuals with non-syndromal 
obesity [23]. It is plausible that other obesity related psy-
chosocial factors are characteristic for persons with PWS 
as well. For instance, parental restrictive feeding behav-
ior has been confirmed to have negative effects on eating 
behavior and to promote the development of overweight 
or obesity in children [3]. Thus, it is possible that exces-
sive food restriction, such as is recommended to parents 
of children with PWS, may also have a negative effect on 
the behavior or eating habits of individuals with PWS. 
Studies on behavior have shown that behavioral problems 
occur more frequently in obese children and adolescents 
than in normal weight children, as for example, Anderson 
et al. reports an association between disruptive disorder 
and high BMI in teenagers [2, 4]. Possibly, obesity related 
factors may influence behavioral problems, also in PWS. 
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A better understanding of the association between eating 
behavior and obesity in persons with PWS and their body 
dissatisfaction, behavior, and parental feeding practices 
is required to assist in developing useful recommenda-
tions and therapy options for families and caregivers.
Therefore this study aimed to compare parental 
feeding behavior, eating disturbance and behavioral 
problems in children and adolescents with PWS versus 
age-matched individuals with non-syndromal obesity and 
normal weight controls. We hypothesized that 1) parental 
controlling feeding practices, 2) eating disturbance and 
body dissatisfaction, and 3) behavioral problems are sig-
nificantly more pronounced in children and adolescents 
with PWS and non-syndromal obesity than in normal 
weight peers [4]. Furthermore we expected that eating dis-
turbance and controlling feeding practices predict behav-
ioral problems in obese and normal-weight individuals 
with and without PWS.
Subjects and methods
Participants and recruitment
This case control study included 12 individuals (five male, seven 
female) with genetically confirmed PWS, aged 7–22  years (median 
age, 12.78 years), who were recruited at the Hospital of Children 
and Adolescents, University of Leipzig. Of 17 patients with PWS who 
reported regularly for medical consultation, 16 agreed to participate 
in the study. Two patients had to be excluded because of a psychotic 
episode. Two further individuals aged 5 and 7 years were excluded 
because they were unable to perform the study tasks. For example 
they refused to answer the posed questions, or did not understand 
questions, although repeatedly paraphrased. The body mass index 
for age z-score (BMIz) of persons with PWS ranged from –2.26 to 
3.98. According to the guidelines of the Workgroup for Adiposity in 
Childhood and Adolescence [24] one person was underweight for 
his/her age ( < 10th BMI percentile), two were normal weight ( > 10th 
and  < 90th BMI percentile), three were overweight ( > 90th and  < 97th 
BMI percentile), and six were obese ( > 97th BMI percentile). Partici-
pants of the obese study group, matched in gender and age, were 
recruited from the Leipzig Research Centre for Civilization Diseases 
(LIFE) study program [25]. The group included 10 obese individuals 
( > 97th BMI percentile) with a median BMIz of 2.54 (range, 1.89–3.39). 
The normal weight control group consisted of age and gender-
matched normal weight persons, who were either recruited by LIFE 
or contacted via telephone after being selected from the patient data-
base of a cooperating pediatrician.
Inclusion criterion for the PWS group was genetically con-
firmed PWS. PWS was excluded clinically in all members of the 
obese and normal weight groups. Normal weight and obese partici-
pants were only included into the study sample when they could be 
matched in gender and age (±4 months) to one of the participants 
of the PWS group. Inclusion criteria for normal weight participants 
was a BMI  < 90th percentile and for obese participants BMI  > 97th 
percentile. For all participants, inclusion criteria were the absence 
of acute illness and severe neurological, psychiatric or internal dis-
eases, written informed consent, and the ability to understand the 
questionnaire tasks. The main characteristics of the study groups 
are listed in Table 1. Long-term medication at the time of the study 
included growth hormone treatment by eight members of the PWS 
group, testosterone by one and psychotropic medication by two 
members. Two participants of the PWS group and one of the obese 
group received L-thyroxine. Two female members of each group were 
taking contraceptives. Antihypertensive therapy was being given to 
one person with PWS and one obese person.
Procedures
The study was approved by the Ethics Committee of the University 
of Leipzig (vote number 259-10-23082010). All study participants 
and/or their caregivers consented to the study in a written format. 
The assessments were part of a more comprehensive research project 
and were performed on two consecutive days. To check the inclusion 
criteria, a detailed medical history was obtained by interviewing the 
study participant (if he/she was old enough), or his/her parents. All 
participants underwent a physical and neurological examination 
and objective anthropometric measurement. Socioeconomic data 
were collected through a parent questionnaire. The highest  parental 
professional qualification of the family was used as a parameter of 
socioeconomic status. The individual’s intellectual level was meas-
ured by the German version of Wechsler Intelligence Scale for 
 Children (WISC-IV) [26] or Wechsler Adult Intelligence Scale (WAIS-
III) [27], respectively Table 1.
Questionnaires
The questionnaires that were used in the study are standardized and 
validated instruments. Mean test characteristics including  quality 
criteria are shown in Table 2. Parent report forms [child feeding ques-
tionnaire (CFQ), child behavior checklist (CBCL), social communica-
tion questionnaire (SCQ)] were handed out to the parents. Self-report 
questionnaires [eating disorder examination- questionnaire (EDE-Q), 
Body Esteem Scale (BES), and figure rating scale] were completed by 
the participants, except children under the age of 8 years and all per-
sons with PWS were interviewed using the questionnaire to ensure 
their understanding. For measurement of eating disturbance, body 
esteem, and autistic behavior traits we compared global scores of 
EDE-Q, BES, and SCQ between the study groups. For CBCL and CFQ 
subscales were calculated, as listed in Table 2. To obtain measures 
of body dissatisfaction with the figure rating scale we subtracted the 
figure ratings given to the questions “Which figure looks the most like 
you?” from the rating given to the question “Which figure would you 
like to look like?”.
Statistical analysis
IBM SPSS Statistics (Version 22) was used for data analysis (SPSS 
Inc., Chicago, IL, USA). A non-parametric Wilcoxon’s rank test for 
dependent samples was used for numeric between-group compari-
sons. Effect size r was calculated to report small (r < 0.3), medium 
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(0.3 < r > 0.5), or large (r > 0.5) effects of group differences. Nominal 
values were compared with Fisher’s exact test. Spearman’s rank cor-
relation coefficient served to correlate the main scores between ques-
tionnaires. All p-values were corrected for multiple testing by false 
discovery rate (FDR) control. A two-tailed p < 0.05 was considered 
statistically significant for all measures.
Results
When investigating parental feeding behavior with the 
CFQ, parents of youths with PWS had significantly higher 
values on the subscales perceived responsibility (r = 0.53, 
p = 0.032) and monitoring (r = 0.59, p = 0.018) compared 
to normal weight participants, and significantly higher 
values on the subscale restriction than obese (r = 0.63, 
p = 0.027) and normal weight peers (r = 0.59, p = 0.019), 
as shown in Figure  1. Parents of participants with PWS 
(r = 0.60, p = 0.018) and with non-syndromal obesity 
(r = 0.63, p = 0.028) scored significantly higher on the sub-
scale concern about child weight than did parents of 
normal weight controls.
Obese participants showed significantly higher 
values than normal weight controls in the global score of 
the EDE-Q (r = 0.66, p = 0.024) and in body dissatisfaction 
measured by the figure rating scale (r = 0.63, p = 0.028). The 
group difference between PWS and normal weight group 
was not significant (p > 0.05, Table  3). No group differ-
ences were found in body esteem, measured by the BES 
(p > 0.05, Table 3).
Examining behavioral problems with the CBCL, indi-
viduals with PWS achieved significantly higher scores in 
the syndrome scales internalizing score, externalizing 
score, social problems, and attention problems, than the 
normal weight group (p < 0.05, Table 3). The median values 
of the obese group were also higher on all of the previ-
ously mentioned subscales than those of normal weight 
controls. However, a statistically significant group differ-
ence was only observed on the subscale social problems 
(r = 0.60, p = 0.034). The total problem T score in the entire 
study group could be significantly correlated with the 
CFQ subscales of concern about child weight (rs = 0.692, 
p < 0.001) and restriction (rs = 0.761, p < 0.001), and with 
EDE-Q global score (rs = 0.429, p = 0.435, Table 4). In autism 
screening, by the SCQ, the total scores of the PWS group 
were significantly higher than those of obese and nor-
mal-weight individuals (r = 0.63, p = 0.015, Table 2). Six 
persons with PWS (50%) achieved more than 15 points, 
Table 1: Sociodemographic characteristics.
Median (range)/percentage (n) p-Valueb
PWSa (n = 12)   Obesity (n = 10)   Normal weight (n = 12) P vs. N   P vs. O   O vs. N
Male   41.7% (5)  40% (4)  41.7% (5)  1.000  1.000  1.000
Age, years   12.78 (7.69–21.83)  12.72 (7.61–21.17)  12.43 (7.67–22.04)  0.723  0.865  1.000
BMIz   2.15 (–2.27 to 3.98)  2.54 (1.89–3.39)  –0.09 (–1.65 to 0.53)  0.032  0.815  0.024
Full scale IQ   48 (36–84)  106 (56–138)  113.00 (93–124)  0.016  0.028  1.000
Mother’s BMI   25.28 (20.06–31.60)  28.41 (20.52–36.68)  22.35 (18.78–25.71)  0.116  0.224  0.042
Father’s BMI   26.30 (21.60–34.52)  30.18 (26.42–39.25)  26.72 (22.87–33.91)  0.865  0.274  0.035
Highest parental qualification
 Apprenticeship   25% (3)  50% (5)  8.3% (1)  0.723  0.535  0.110
 Graduate degree   75% (9)  50% (5)  91.7% (9)     
Child lives with/in            
 Both parents   41.7% (5)  50% (5)  66.6% (8)  0.217  0.702  0.791
 Single parent   41.7% (5)  30% (3)  16.7% (2)     
 Institution   16.6% (2)  10% (1)  0%     
 Own apartment   0%  10% (1)  16.7% (2)     
Child’s school education
 Elementary school   9.1% (1)  40% (4)  33.3% (4)   < 0.001   < 0.001  0.865
 Special school   90.9% (11)  10% (1)  0%     
 Intermediate secondary school  0%  20% (2)  16.7% (2)     
 Higher secondary school   0%  30% (3)  50% (6)     
Continuous variables are shown as medians and ranges. Categorical variables are mentioned as percentages with n in parentheses. PWS, 
Prader Willi syndrome; P, PWS group; O, obese group; N, normal weight group; BMIz, body mass index for age. aPWS was confirmed by 
genetic investigation in all subjects: deletion n = 9, uniparental disomy n = 3. bFor continuous variables Wilcoxon’s rank sum test and for 
categorical variables Fisher’s exact test was used for group comparison. p-Values were corrected for multiple comparison by false discovery 
rate (FDR) control.
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Table 3: Comparison of children and adolescents with Prader-Willi syndrome (PWS), obesity and normal weight in terms of eating distur-
bances, body esteem, social communication and behavior.
Questionnaire   PWS (n = 12), 
Mdn (min–max)
  Obesity (n = 10), 
Mdn (min–max)
  Normal weight (n = 12), 
Mdn (min–max)
Wilcoxon test, r
P vs. N  P vs. O  O vs. N
EDE-Q   1.27 (0.10–2.90)  1.41 (0.43–4.70)  0.05 (0.00–1.21)  0.46  0.01  0.66a
BES   1.79 (1.00–3.00)  1.50 (1.17–2.25)  1.58 (1.33–1.83)  0.21  0.31  0.01
Figure rating scale body dissatisfaction   3.50 (–3.00 to 8.00)  2.00 (1.00–5.00)  0.00 (–1.00 to 5.00)  0.42  0.22  0.63a
 SCQ   14.50 (5.00–21.00)  5.00 (1.00–10.00)  2.5 (1.00–10.00)  0.63a  0.63a  0.18
 CBCL
 Internalizing problems   66.00 (56.00–78.00)  60.00 (38.00–74.00)  47.50 (36.00–61.00)  0.58a  0.39  0.39
 Externalizing problems   65.00 (50.00–74.00)  59.00 (43.00–64.00)  55.50 (36.00–63.00)  0.56a  0.45  0.29
 Social problems   7.00 (4.00–13.00)  4.00 (2.00–8.00)  0.00 (0.00–4.00)  0.63a  0.53  0.60a
 Attention problems   7.50 (2.00–10.00)  3.00 (0.00–9.00)  1.00 (0.00–4.00)  0.63a  0.44  0.32
 Total problems (T score)   72.00 (57.00–80.00)  64.00 (44.00–72.00)  51.50 (36.00–63.00)  0.63a  0.46  0.52
Mdn, median; min, minimum value in the data set; max, maximum value in the data set; r, effect size for Wilcoxon rank test; P, PWS group; 
O, obese group; N, normal weight group; EDE-Q, eating disorder examination questionnaire global score; BES, body esteem scale; SCQ, social 



























































































Figure 1: Parental feeding behavior in children and adolescents with PWS (Prader-Willi syndrome) n = 12, and age and gender-matched 
obese and normal weight individuals.
In the child feeding questionnaire (CFQ), parents of individuals with PWS reported significantly more Perceived responsibility (A; r  = 0.53, p < 0.05), 
and more monitoring (D; r = 0.59, p < 0.05) than did parents of normal-weight participants, and significantly more restriction (C; r = 0.59, p < 0.05) 
than did parents of obese and normal-weight participants. Parents of participants with PWS (r = 0.60, p = 0.018) and with non-syndromal obesity 
(r = 0.63, p = 0.028) reported to significantly more concerned about their child’s weight than parents of normal weight controls (B). Between-group 
differences were calculated by Wilcoxon’s rank tests. *p < 0.05.
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Table 4: Spearman rank correlations of CBCL total problem score 













CBCL, child behavior checklist; EDE-Q, eating disorder examination 
questionnaire global score; BES, body esteem scale; SCQ, social 
communication questionnaire; CFQ-RST, child feeding questionnaire 
restriction subscale; CFQ-CN, child feeding questionnaire concern 
about child weight subscale. rs, Spearman’s rank correlation coef-
ficient. ap < 0.05, bp < 0.001.
which is the cut-off value for an autism spectrum disorder. 
 Spearman’s correlation coefficient revealed a significant 
association between SCQ scores and CBCL total problem 
scores (rs = 0.595, p < 0.001) within the whole study group. 
Within the PWS group, the correlation of SCQ and CBCL 
scores was not significant (rs = 0.250, p = 0.433).
Discussion
In the present study, we compared parental feeding prac-
tices, and eating and behavioral disturbance in children 
and adolescents with PWS and age-matched peers with 
non-syndromal obesity and with normal weight.
Our first hypothesis was that similarities in parental 
feeding practices exist among children with PWS and those 
with non-syndromal obesity, and that such behavior differs 
significantly from that of parents with normal weight chil-
dren. The results showed that parents of children with PWS 
and those with non-syndromal obesity have in common to 
be significantly more concerned about their child’s weight 
than parents of normal weight individuals. However, PWS 
and obesity differed in regard to controlling feeding prac-
tices. Parents of children with PWS reported significantly 
more restriction and monitoring than did parents of obese 
or normal-weight children. While parental food restric-
tion has been positively correlated with child BMI by some 
authors [37], others reported no correlation, or an asso-
ciation of restrictive feeding with reduced child BMI [38, 
39]. Yet others mention that parental reports of restrictive 
feeding practices do not necessarily concur with mealtime 
observations [40]. Parents of our non-PWS participants may 
not have been aware of their controlling feeding strategies 
when answering the parent report questionnaire. Parents of 
children with PWS, on the other hand, are more likely to be 
conscious of their controlling feeding practices as restric-
tion and monitoring, due to the poor sense of satiety and 
self-control of individuals with PWS and to the advice to 
consistent restrictive feeding for parents and caregivers in 
current recommendations [12].
Our second hypothesis was that eating disturbance 
occurs at a similar level in PWS and obesity; this was 
confirmed by the EDE-Q. However, only the obese group 
had significantly greater eating disturbance than the 
normal weight group. Body dissatisfaction was much 
higher among members of the obese group than normal 
weight individuals – a fact known from previous studies 
[23]. Body dissatisfaction in the PWS group did not differ 
significantly from scores of the normal weight group, but 
scores in PWS group showed a wide range (–3 to 8), which 
could be attributed to the wide range of BMIz (–2.27 to 
3.38) among persons with PWS. We conclude that indi-
viduals with PWS are very aware of their body image, 
and that overweight individuals as well as underweight 
individuals wish to have a normal-weight body image. 
Body dissatisfaction in PWS has been reported in previ-
ous investigations [20], but this is the first direct compari-
son that shows a similar degree of eating disturbance and 
body dissatisfaction in PWS and non-syndromal obesity.
Our third hypothesis concerned the comparison of 
behavioral problems observed in participants with PWS 
and non-syndromal obesity, but not in normal weight 
individuals. As expected and shown in numerous studies, 
the CBCL evaluation revealed that, in the total problems 
T score and in all measured subscales (internalizing, 
externalizing, social problems, attention), participants 
with PWS had significantly more behavioral problems 
than did normal weight participants, but not significantly 
more than obese participants [41]. Throughout all meas-
ured subscales the medians of the obese study group 
were between those of the PWS and the normal-weight 
group. In the subscale social problems values reported 
for obese participants were even significantly higher than 
those reported for normal weight individuals. Previous 
studies have also shown that obesity in adolescents is 
correlated with behavioral problems [2]. According to the 
current results, behavioral problems are present in PWS 
and obesity, but are much less pronounced in individu-
als with non-syndromal obesity than in PWS. One could 
hypothesize that this phenotypic overlap might be caused 
by a common genetic modification in PWS and non- 
syndromal obesity. Another conclusive hypothesis could 
be that obesity-related psychosocial factors may influence 
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the etiology of behavioral problems in both groups. Pos-
sibly, a small part of the behavioral syndrome observed in 
PWS is not caused by the genetic defect alone, but may be 
due to the impact of psychosocial factors associated with 
obesity.
As expected, in autism screening, measured by the 
SCQ, participants with PWS had markedly higher scores 
than age-matched obese and normal weight persons 
without PWS. The number of participants with PWS 
beyond the cut-off value of 15 for an autism spectrum 
disorder (ASD) was 50%, which is higher than generally 
assumed. According to most recent estimations of Bennet 
et al., 26.7% of persons with PWS meet the criteria for ASD 
[42]. Furthermore, our autism screening scores were cor-
related with the CBCL total problems T scores in the entire 
study group. ASD is increasingly regarded as a comorbid-
ity in PWS. In fact, some authors observed similar levels 
of autistic behavior in PWS, such as restricted repetitive 
behaviors or social communication impairment, as they 
did in the non-PWS ASD group [43, 44]. However, using 
more specific questionnaires some authors registered 
marked differences in restricted repetitive and impaired 
social behavior traits between PWS and ASD. PWS was 
associated with a tendency to collect and hoard objects, 
obsession, skin picking, speech impairment, and less ste-
reotyped behavior than ASD. A characteristic feature of 
ASD, on the other hand, is the arrangement of objects in 
lines or symmetrical patterns, a preference for very spe-
cific foods, impairment of social behavior without a deficit 
in expressive language, and more self-injurious behavior 
other than skin-picking [44]. As a common feature to PWS, 
ASD is also associated with challenging behavior [45]. 
Whether persons with PWS and autistic impairment gen-
erally show more behavioral disturbance than do persons 
with PWS without autistic behavior will have to be subject 
of further studies with larger numbers of participants 
with PWS. Possibly, autistic behavior in PWS should be 
regarded as a part of the entire behavioral disturbance 
than as a comorbidity, but without a connection to obesity.
Finally, we hypothesized an association between 
behavioral problems, eating disorders and parental 
feeding practices in children and adolescents with and 
without PWS. We found that behavioral problems sig-
nificantly correlated with restrictive feeding practices, 
concern about child weight, and eating disordes, in the 
entire study group. According to the literature, restrictive 
feeding practices on the part of the parents is a risk factor 
for obesity [3]. It is associated with weight increase and 
unhealthy eating habits [46]. An association with behav-
ioral disturbance, as shown in our study, has not been 
known so far. The outcome of our investigation raises the 
question as to whether restrictive feeding practices, which 
are frequently observed in the presence of obesity and 
even recommended in PWS, possibly favor the emergence 
of behavioral problems. Apart from restrictive feeding and 
eating disturbances, further psychosocial factors associ-
ated with obesity may affect the behavior of children and 
adolescents with PWS and non-syndromal obesity.
One of the strengths of the study is its comparison of 
three study groups. There is no study to our knowledge 
which investigated psychosocial factors of PWS with the 
inclusion of an obese and a normal weight comparison 
group. A second strength is the well-matched study design. 
Potential age or gender differences between groups were 
controlled by individual matching. Thirdly, we used a 
broad spectrum of established instruments, which allows 
direct comparison of our results with other studies, as 
well as correlations between topics that have never been 
investigated together in the same setting, e.g. restriction 
and behavioral problems. One of the main limitations was 
the small number of participants. Further, we compared a 
clinical sample of PWS with a population sample of obese 
participants and a mixed clinical and population sample 
of normal-weight participants. Thus, when interpreting 
the results of the PWS group and partly the normal weight 
group, it should be taken into account, that, in general, 
psychosocial impairment is supposed to be more pro-
nounced in clinical samples than in population samples. 
Furthermore, the results must be interpreted with caution, 
knowing that the questionnaires are neither validated for 
persons with cognitive impairment nor for the use in an 
interview setting, including paraphrasing of the ques-
tions. Apart from cognitive impairment the large age range 
of the participants of 7–22 years also limited the validity 
of the questionnaires used, for which the recommended 
age ranges are shown in Table 2. However, CFQ and BES 
have been used by several authors in study groups of a 
higher age [3, 28]. As a further limitation should be noted, 
that correlations between questionnaire scores were 
determined within the entire study group. Owing to the 
inhomogeneity of the group, the conclusions cannot be 
applied to the general population or to PWS or childhood 
obesity. Finally, because of the small sample size, the 
potential side effects of the long-term medication used by 
the participants, especially hormone preparations such 
as L-thyroxine, testosterone or growth hormone, were not 
considered in the statistical analysis. These substances 
may have influenced behavior positively or negatively.
Overall, this study makes an important contribution 
in identifying psychosocial factors in PWS. Common fea-
tures were noted between PWS and non-syndromal obesity 
with regard to body dissatisfaction and social problems. 
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As a significant difference to persons with non-syndromal 
obesity, persons with PWS showed more autistic behavior 
patterns and greater parental controlling feeding prac-
tices than non-PWS persons. This study is the first one to 
show an association between behavioral problems and 
restrictive feeding practices in PWS and non-syndromal 
obesity. The results will need to be verified, however, by 
further investigations with larger sample sizes and then 
integrated into therapy and behavior recommendations 
for caregivers. The genetic defect underlying PWS cannot 
be eliminated, but the knowledge of specific psychosocial 
factors make dealing with the disorder easier and may 
improve quality of life for affected families.
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Das Prader-Willi-Syndrom (PWS) gilt als häufigste Form genetisch bedingter Adipositas. 
Die bedeutendsten Beeinträchtigungen im täglichen Leben erfahren die Betroffenen und 
ihre Familien insbesondere durch ein von Unersättlichkeit gekennzeichnetes 
Essverhalten und durch Verhaltensauffälligkeiten wie Wutausbrüche, Sturheit, 
Impulsivität, zwanghafte und autistische Verhaltensweisen. Schwerwiegende, Adipositas 
und ihre Folgen können nur mithilfe von permanenter Nahrungskontrolle durch andere 
Personen abgewendet werden. Auch bei Kindern und Jugendlichen mit nichtsyndromaler 
Adipositas treten vermehrt Verhaltensauffälligkeiten auf. Inwiefern diese von Adipositas 
direkt oder von psychosozialen Faktoren beeinflusst werden, ist noch unklar. Möglich ist, 
dass auch bei PWS adipositasbedingte psychosoziale Faktoren Einfluss auf das Verhalten 
haben.  
Die Hypothesen für die vorliegende Studie lauteten, dass (1) Kontrollierendes elterliches 
Ernährungsverhalten, (2) Essstörungen, Körperunzufriedenheit und (3) Verhaltens-
auffälligkeiten bei Kindern und Jugendlichen mit PWS und mit nichtsyndromaler 
Adipositas signifikant stärker ausgeprägt sind als bei normalgewichtigen Gleichaltrigen. 
(4) Weiterhin war die Annahme, dass Essstörungen und kontrollierdendes elterliches 
Ernährungsverhalten zu ausgeprögteren Verhaltensauffälligkeiten bei Kindern mit und 








Das Studiendesign beinhaltete eine Gruppe von 12 Probanden (5♂, 7♀) mit genetisch 
bestätigter PWS-Diagnose im Alter von 7-22 Jahren (Median 12,78 Jahre) mit einer BMI 
Standardabweichung zwischen -2,26 und 3,98 und je eine alters- und 
geschlechtsangepasste, adipöse Probandengruppe (BMI > 97. Perzentile) und 
normalgewichtige Probandengruppe (BMI > 10. und < 90. Perzentile). Die verwendeten 
Elternfragebögen (Child Feeding Questionnaire [CFQ], Child Behavior Checklist [CBCL], 
Fragebogen über Verhalten und Soziale Kommunikation [VSK]) und Fragebögen zur 
Selbsteinschätzung (Eating Disorder Examination-Questionnaire [EDE-Q], Body Esteem 
Scale [BES], Figure Rating Scale) sind standardisierte, validierte Instrumente der 
psychologischen Testung.  
Eltern von Kindern mit PWS gaben signifikant (p<0,05) mehr restriktives 
Ernährungsverhalten und Beobachtung an als Eltern von normalgewichtigen und 
adipösen Kindern. Verhaltensauffälligkeiten waren bei PWS in allen Subskalen signifikant 
stärker ausgeprägt als bei normalgewichtigen Kindern. Adipöse Kinder erzielten nur in 
der Subskala „Soziale Probleme“ signifikant höhere Werte als die Kinder der 
normalgewichtigen Gruppe. Verhaltensauffälligkeiten korrelierten in der Gesamtgruppe 
mit restriktivem Ernährungsverhalten der Eltern. 
Entgegen zahlreicher Literatur gab es keinen Unterschied im restriktiven Verhalten der 
Eltern adipöser und normalgewichtiger Kinder. Allerdings gibt es auch Studien, die über 
keinen Zusammenhang oder über eine inverse Korrelation von Restriktion und BMI 
berichten. Außerdem haben wieder andere Studien festgestellt, dass die Angaben der 
Eltern über restriktives Ernährungsverhalten häufig diskrepant sind mit tatsächlich 
beobachteten Essenssituationen. Es ist also möglich, dass sich die betroffenen Eltern 
unserer Nicht-PWS-Teilnehmer beim Beantworten des Fragebogens ihrer 
kontrollierenden Ernährungsstrategien nicht bewusst waren. Hingegen gilt eine 
konsequente Nahrungskontrolle bei PWS als aktuelle Empfehlung an Eltern und Erzieher. 
Daher ist bei den Eltern der Probanden mit PWS eine bewusste Angabe von Restriktion 
und Monitoring wahrscheinlich.  
Dass Essstörungen bei PWS und Adipositas in vergleichbarer Weise auftreten, wird 
anhand der EDE-Q Werte bestätigt. Die bestehende Datenlage zu vermehrter 
Körperunzufriedenheit bei Adipositas wurde durch die Angaben der adipösen 
Teilnehmer dieser Studie bestärkt. Aus den Daten geht auch hervor, dass bei 








Körperunzufriedenheit vorhanden ist und sich Individuen mit PWS durchaus ihres 
Körperbildes bewusst sind. 
Die vorliegenden Ergebnisse zum Verhalten deuten an, dass Verhaltens-auffälligkeiten 
bei PWS und bei Adipositas vorhanden, jedoch bei nichtsyndromaler Adipositas weitaus 
geringer ausgeprägt sind, als bei PWS. Das heißt für das PWS, dass möglicherweise ein 
kleiner Teil der auftretenden Verhaltensauffälligkeiten nicht nur auf den genetischen 
Defekt zurückzuführen, sondern Ausdruck für den Einfluss psychosozialer Faktoren sein 
könnte, die mit Adipositas in Verbindung stehen.  
Ein Zusammenhang zwischen Nahrungsrestriktion und Verhaltensauffälligkeiten, wie in 
unserer Studie gezeigt, war bisher noch nicht bekannt. Das Ergebnis wirft die Frage auf, 
ob das bei Adipositas häufig beobachtete und bei PWS sogar empfohlene restriktive 
Ernährungsverhalten der Eltern möglicherweise Verhaltensauffälligkeiten begünstigt.  
Bei den Stärken dieser Studie ist der Vergleich von drei Studiengruppen, die kontrollierte 
individuelle Anpassung von Alter und Geschlecht zwischen den Probandengruppen und 
die Verwendung eines breiten Spektrums gut etablierter Messinstrumente zu nennen. 
Eine Einschränkung stellt in erster Linie die geringe Probandenzahl dar. Weiterhin muss 
bei der Interpretation der Daten bedacht werden, dass eine Vermischung einer klinischen 
Gruppe mit einer Bevölkerungsstichprobe vorliegt, und dass die Validität der Fragebögen 
durch den Einsatz an kognitiv eingeschränkten Probanden und durch die große 
Altersspanne der Studiengruppen limitiert sein kann. Schließlich ist die Repräsentativität 
der Korrelationen zwischen den Ergebnissen der Fragebögen, da sie innerhalb der 
gesamten Studiengruppe berechnet wurden, eingeschränkt. 
Allumfassend war diese Studie ein erster Schritt zur Identifizierung psychosozialer 
Faktoren bei PWS. Da der genetische Defekt nicht behoben werden kann, ist eine 
Erleichterung im Umgang mit der Erkrankung und eine Verbesserung der Lebensqualität 
für alle Betroffenen nur durch Einflussnahme auf äußere Faktoren möglich. Erkenntnisse 
über psychosoziale Einflussfaktoren bei PWS können also helfen Therapie- und 
Verhaltensempfehlungen für Betreuende weiter zu verbessern. Daher müssen weitere 
Studien mit größeren Probandengruppen zur Identifizierung psychosozialer Faktoren 
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